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INTRODUCAO

A hipertensdo pulmonar (HP) constitui uma
sindrome hemodinamica complexa e multifato-
rial, definida pela elevagdo persistente da pres-
sdo arterial pulmonar média (PAPm), resultante
de diferentes etiologias e mecanismos fisiopa-
toldgicos que convergem para o aumento da re-
sisténcia vascular pulmonar. Trata-se de uma
condi¢do progressiva, frequentemente subdiag-
nosticada em suas fases iniciais, cujo reconhe-
cimento tardio contribui de forma significativa
para o impacto clinico adverso observado ao
longo de sua evolugdo (MOCUMBI et al.,
2024).

Do ponto de vista fisiopatoldgico, a HP en-
volve uma combinacdo de vasoconstricdo pul-
monar sustentada, remodelamento vascular,
proliferacdo celular da intima e da média arte-
rial, inflamacgao, disfun¢do endotelial e, em es-
tagios avangados, trombose in situ. Esses pro-
cessos culminam na reducdo da complacéncia
do leito vascular pulmonar e no aumento pro-
gressivo da pds-carga imposta ao ventriculo di-
reito (ATTANASIO et al., 2020).

A incapacidade do coracdo direito em se
adaptar a essa sobrecarga cronica leva inicial-
mente a mecanismos compensatorios, como hi-
pertrofia ventricular direita, que, com o tempo,
tornam-se insuficientes, evoluindo para dilata-
¢do ventricular, disfuncao sistélica e, por fim,
insuficiéncia cardiaca direita. A progressao da
doenca impde, portanto, uma sobrecarga croni-
ca ao ventriculo direito, podendo culminar no
desenvolvimento do cor pulmonale, condigao
associada a elevada morbimortalidade cardio-
vascular e pior prognostico funcional. Esse des-
fecho representa um ponto critico na historia
natural da HP, marcando a transi¢ao para esté-
gios avancados da doenga, nos quais os sinto-
mas tornam-se mais pronunciados, incluindo

dispneia progressiva, fadiga, sincope, dor tora-
cica e sinais de congestdo sistémica (AUBRY
et al.,2020).

Além de suas repercussoes cardiacas, a hi-
pertensdo pulmonar apresenta importante im-
pacto sistémico, afetando a capacidade funcio-
nal, a qualidade de vida e a sobrevida dos paci-
entes (MOCUMBI et al., 2024). Sua heteroge-
neidade etioldgica, abrangendo desde doencas
pulmonares e cardiacas até condi¢des trombo-
embdlicas cronicas, doencas do tecido conjun-
tivo, infecgdes, disturbios genéticos e formas
idiopaticas, impde desafios diagnosticos e tera-
péuticos relevantes. Nesse contexto, a classifi-
cacdo clinica da hipertensdo pulmonar, baseada
em mecanismos fisiopatologicos e em caracte-
risticas clinicas comuns, tornou-se fundamental
para orientar a investigacdo diagnoéstica e a
abordagem terapéutica individualizada (ATTA-
NASIO et al., 2020).

Nas tltimas décadas, avancos significativos
no entendimento da biologia vascular pulmonar
e na identificacao de vias moleculares envolvi-
das na doenga possibilitaram o desenvolvimen-
to de terapias direcionadas, capazes de modifi-
car o curso da HP em subgrupos especificos de
pacientes. Apesar disso, a doenga permanece
incuravel na maioria dos casos, refor¢ando a
importancia do diagnostico precoce, da estrati-
ficacao prognostica adequada e do manejo mul-
tidisciplinar (ILONZE et al., 2024).

O objetivo deste estudo foi revisar de forma
sistematica e integrada os principais aspectos
conceituais, fisiopatologicos, clinicos, diagnos-
ticos e terapé€uticos da hipertensao pulmonar e
do cor pulmonale, enfatizando a inter-relagao
entre essas condigdes, sua progressao natural e
o impacto sobre o ventriculo direito. Busca-se,
ainda, contextualizar sua relevancia na pratica
médica, destacando os desafios do diagnostico
precoce, da estratificagdo prognoéstica e do ma-
nejo clinico.
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METODO

Trata-se de uma revisdo bibliografica narra-
tiva, conduzida com o objetivo de sintetizar e
discutir criticamente o conhecimento atual so-
bre hipertensdo pulmonar e cor pulmonale. A
busca bibliografica foi realizada nas bases de
dados PubMed e SciELO, utilizando os descri-
tores “pulmonary hypertension” e “cor pulmo-
nale”, combinados por meio do operador boo-
leano AND.

Foram considerados elegiveis artigos origi-
nais, revisoes narrativas e sistematicas, consen-
sos e diretrizes clinicas, publicados nos idiomas
portugués e inglés, no periodo compreendido
entre 2015 e 2025. A selecao dos estudos prio-
rizou publicagcdes que abordassem aspectos
conceituais, fisiopatologicos, clinicos, diagnds-
ticos e terap€uticos da hipertensdo pulmonar,
bem como sua relagdo com o desenvolvimento
do cor pulmonale e suas implicagdes prognos-
ticas.

Os estudos identificados tiveram seus titu-
los e resumos avaliados inicialmente, sendo
posteriormente realizada a leitura integral da-
queles considerados pertinentes ao objetivo do
trabalho. Foram excluidas publicagdes duplica-
das, estudos com informagdes desatualizadas,
relatos de caso isolados sem relevancia concei-
tual ampla e trabalhos cujo foco ndo estivesse
diretamente relacionado ao tema proposto. Ao
final do processo de selecdo, foram incluidos
oito estudos para compor a presente revisao,
abrangendo artigos de revisdo narrativa e siste-
matica, bem como diretrizes e consensos clini-
COS.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Hipertensio pulmonar
A HP ¢ definida hemodinamicamente pela
elevacdo da PAPm >20 mmHg em repouso,

mensurada por meio do cateterismo cardiaco di-
reito, considerado o padrao-ouro para confirma-
¢do diagndstica. Trata-se de uma condicao he-
terogénea, que nao representa uma entidade cli-
nica Unica, mas um conjunto de doengas que
compartilham como caracteristica comum o au-
mento da resisténcia vascular pulmonar, resul-
tando em sobrecarga progressiva do ventriculo
direito.

Do ponto de vista epidemioldgico, estima-
se que pelo menos 1% da populacdo mundial
seja afetada pela hipertensao pulmonar, confi-
gurando-se como um importante problema de
saude publica em escala global. Em individuos
com 65 anos ou mais, a prevaléncia da doenga
¢ ainda mais expressiva, sendo estimada em
aproximadamente 10%. A carga da doenca ¢
particularmente relevante em paises de baixa e
média renda, onde predominam formas associ-
adas a doencas cardiacas, pulmonares e condi-
¢oes sistémicas (HOEPER et al., 2017; MO-
CUMBI et al., 2024).

A fisiopatologia da HP envolve multiplos
mecanismos inter-relacionados, incluindo va-
soconstricdo pulmonar sustentada, disfungdo
endotelial, remodelamento vascular, prolifera-
¢ao da musculatura lisa, inflamacao e trombose
in situ. Apesar da heterogeneidade fisiopatold-
gica entre os grupos clinicos da HP, todas as
formas da doenca compartilham um desfecho
comum: a progressao para disfun¢do e faléncia
do ventriculo direito quando a elevagdo da
PAPm nao € reconhecida e tratada precocemen-
te. O remodelamento vascular pulmonar adver-
so constitui um elemento central nesse proces-
s0, levando ao aumento sustentado da pds-carga
ventricular direita e a deterioracdo progressiva
da funcao cardiaca direita (MOCUMBI et al.,
2024).

O principal sintoma inicial da HP ¢ a dis-
pneia aos esforgos, geralmente de instalagdo in-
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sidiosa e evolucao progressiva. Com frequén-
cia, associa-se a fadiga e sinais de congestdo ve-
nosa sist€émica, como edema periférico. Em pa-
cientes com HP ainda compensada, o exame fi-
sico pode ser pouco expressivo ou inespecifico.
Os achados mais comuns, embora frequente-
mente sutis, incluem cianose periférica ou cen-
tral, aumento da intensidade do componente
pulmonar da segunda bulha cardiaca (P2) e pre-
senga de sopro compativel com insuficiéncia
tricaspide funcional. Em estagios mais avanga-
dos, a sincope aos esfor¢os constitui manifesta-

Quadro 37.1 Classificagdo de HP proposta pela OMS

¢ao clinica de gravidade, refletindo a incapaci-
dade do ventriculo direito em manter débito
cardiaco adequado frente ao aumento susten-
tado da pos-carga, caracterizando faléncia ven-
tricular direita (HOEPER et al., 2017; KIM &
GEORGE, 2019).

A classificacao clinica da HP, proposta pela
Organiza¢ao Mundial da Saude (OMS), divide
a condi¢do em cinco grupos principais (Quadro
37.1). Essa classificagdo ¢ essencial para orien-
tar a investigacdo diagndstica, o prognoéstico e
a escolha da estratégia terapéutica.

Grupo 1

Grupo 2

Grupo 3

Grupo 4

Grupo 5

Hipertensdo arterial

Resultante de doenca

Resultante de
doenga pulmonar

HP secundaria a
tromboembolismo

HP de mecanismo

Relacionada a drogas
Associada a outras
patologias (doenca

do tecido conjuntivo,
hipertensdo portal,

malformacdes cardia-

Disfuncao sisto-
lica/diastolica ventri-
cular esquerda
Valvopatia

obstrutiva cronica
(DPOC)
Doenga pulmonar
intersticial
Sindrome de hipo-
ventilagdo alveolar

HP tromboembo-
lica cronica
Obstrugdo da cir-
culagdo pulmonar
(tumor, inflama-

¢do)

pulmonar cardiaca esquerda . A multifatorial incerto
e/ou hipdxia pulmonar crénico

Idiopatica

Hereditaria Doenga pulmonar

Doenga hematolo-
gica
Doenga sistémica
Disturbios metaboli-
cos
Outros

cas, HIV)

Fonte: Adaptado de HOEPER et al., 2017.

Diante da multiplicidade de mecanismos en-
volvidos, do carater frequentemente insidioso e
da necessidade de uma série de exames para a
confirmagdo diagnostica, a HP permanece um
importante desafio clinico em individuos de to-
das as faixas etarias, especialmente em contex-
tos com recursos limitados. A investigagdo di-
agnostica deve ser sistematica e baseada na in-
tegracdo de dados clinicos, exames laboratori-
ais e métodos de imagem (HOEPER et al.,
2017; MOCUMBI et al., 2024).

Em pacientes com suspeita clinica de HP, a
avaliacdo inicial inclui eletrocardiograma, radi-
ografia de torax, ecocardiografia transtoracica e
testes de fun¢do pulmonar. A ecocardiografia ¢

o principal método de rastreio, permitindo esti-
mar as pressoes pulmonares, avaliar a func¢ao
cardiaca e identificar possiveis causas associa-
das (HOEPER et al., 2017, MOCUMBI et al.,
2024).

O cateterismo cardiaco direito permanece
como o padrdo-ouro para confirmagao diagnos-
tica e avaliagdo hemodinamica, devendo ser re-
alizado sempre que houver impacto na decisdo
terapéutica. Além de confirmar o diagndstico,
permite a realizagdo do teste vasodilatador agu-
do em casos selecionados. Dada a eficacia res-
trita e o alto custo das terapias especificas, a
confirmag¢do hemodinamica ¢ etapa indispensa-
vel antes do inicio do tratamento direcionado
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(HOEPER et al., 2017, MOCUMBI et al.,
2024).

A tomografia computadorizada de térax e a
angiotomografia pulmonar auxiliam na avalia-
¢do do parénquima pulmonar e da vasculatura
toracica, enquanto a cintilografia ventilagdo-
perfusdo ¢ fundamental para a investigacdo de
hipertensao pulmonar tromboembdlica cronica.
A ultrassonografia abdominal pode ser utilizada
para excluir hipertensdo portal e derivagdes
portossistémicas congénitas (HOEPER et al.,
2017; MOCUMBI et al., 2024).

O manejo ideal da HP deve ser realizado em
centros especializados, com equipes multidisci-
plinares experientes no tratamento destes paci-
entes. A escolha do tratamento inicial baseia-se
predominantemente na classe funcional da
OMS e na estratificagdo de risco no momento
do diagnéstico (KIM & GEORGE, 2019; MO-
CUMBI et al., 2024).

Medidas gerais incluem educacdo do paci-
ente, controle de comorbidades, vacinagao, oxi-
genoterapia em casos de hipoxemia e anticoa-
gulacdo em situacdes especificas. Terapias es-
pecificas direcionadas a vasculatura pulmonar,
como antagonistas dos receptores de endote-
lina, inibidores da fosfodiesterase-5 e estimula-
dores da guanilato ciclase soluvel, sao indica-
das principalmente nos casos de hipertensao ar-
terial pulmonar. O transplante pulmonar ¢ op-
¢do para casos refratdrios (HUMBERT et al.,
2022).

O manejo ¢ centrado no tratamento da doen-
c¢a de base, ndo havendo indicagao rotineira de
terapias especificas da HP nos grupos 2 e 3. Na
hipertensdo pulmonar tromboembodlica cronica
(grupo 4), a tromboendarterectomia pulmonar ¢
o tratamento de escolha, com alternativas como
angioplastia pulmonar com baldo e terapia me-
dicamentosa em casos inoperaveis. Em situa-
coes especificas (doenga falciforme, doencas
pulmonares intersticiais), o tratamento deve ser

individualizado e conduzido em centros especi-
alizados (HUMBERT et al., 2022).

Cor pulmonale

O cor pulmonale refere-se a um conjunto de
alteracOes estruturais e funcionais do ventriculo
direito decorrentes de doengas primarias do sis-
tema respiratorio que culminam em HP. Apesar
do uso amplo do termo, ainda nao ha uma defi-
nicao universalmente consensual. De modo ge-
ral, caracteriza-se por hipertrofia e/ou dilatacao
do ventriculo direito associadas a sobrecarga
pressorica cronica da circulagdo pulmonar, ex-
cluindo-se os casos de disfun¢ao ventricular di-
reita secundaria a doengas do coracao esquerdo
ou a cardiopatias congénitas (AUBRY et al.,
2020; GARRISON et al., 2023).

O tromboembolismo pulmonar maci¢o
constitui a principal causa de cor pulmonale
agudo, enquanto a DPOC representa a etiologia
mais frequente do cor pulmonale cronico, ge-
ralmente associada a graus leves a moderados
de HP. A fisiopatologia envolve o aumento pro-
gressivo da resisténcia vascular pulmonar, fre-
quentemente mediado por hipdxia cronica, le-
vando a elevacao da pds-carga do ventriculo di-
reito, com consequente remodelamento ventri-
cular e, em estdgios avancados, insuficiéncia
cardiaca direita (SAKAO, 2019; GARRISON
etal., 2023).

As manifestagdes clinicas costumam surgir
tardiamente, apds o estabelecimento da HP sig-
nificativa. Os sintomas mais frequentes inclu-
em dispneia aos esfor¢os, fadiga e intolerancia
ao exercicio, enquanto os sinais classicos de in-
suficiéncia cardiaca direita, como edema peri-
férico e turgéncia jugular, tendem a surgir tar-
diamente, refletindo doenca ja avangada (HO-
USTON et al.,2023; GARRISON et al., 2023).

O diagnostico baseia-se na identificacdo de
HP associada a disfun¢ao do ventriculo direito
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em um contexto de doenca pulmonar subja-
cente. A investigacdo inicial inclui radiografia
de torax, que pode evidenciar dilatagdo da arté-
ria pulmonar e cardiomegalia predominante-
mente direita, e eletrocardiograma, sugestivo de
sobrecarga ou hipertrofia ventricular direita. A
ecocardiografia constitui o principal método
ndo invasivo, enquanto o cateterismo cardiaco
direito permanece como padriao-ouro (HOUS-
TON et al., 2023; GARRISON et al., 2023).

O manejo terapéutico ¢ centrado no trata-
mento da doenga pulmonar de base, na corre¢ao
da hipdxia, no controle da sobrecarga volémica
e, quando indicado, no uso criterioso de terapias
especificas para HP, conforme a etiologia e a
classificagdo clinica. Pacientes que desenvol-
vem cor pulmonale costumam apresentar pior
prognostico, refletindo a progressdo da doenca
pulmonar subjacente (VIEILLARD-BARON et
al., 2018; GARRISON et al., 2023).

CONCLUSAO

A hipertensdo pulmonar representa um de-
safio significativo na pratica clinica, exigindo
do profissional de sailde uma abordagem multi-
disciplinar, criteriosa e baseada em evidéncias.

Ao longo deste capitulo, foram discutidos os
principais aspectos relacionados ao diagndsti-
co, estratificacdo de risco e manejo terapéutico,
ressaltando a importancia da identifica¢do pre-
coce e do acompanhamento regular dos pacien-
tes.

A adogao de protocolos atualizados e o co-
nhecimento das diferentes etiologias e apresen-
tacoes clinicas sdo fundamentais para o sucesso
do tratamento e para a melhoria da qualidade de
vida dos pacientes. Além disso, a integragdo en-
tre equipe multiprofissional, paciente e familia-
res contribui para um cuidado mais humanizado
e efetivo.

Destaca-se ainda a necessidade de atualiza-
¢do constante diante dos avancgos cientificos,
visto que novas terapias e estratégias diagndsti-
cas vém sendo incorporadas a pratica médica.
O uso de fontes confidveis e o seguimento das
diretrizes das principais sociedades cientificas
sdo essenciais para garantir condutas seguras e
eficazes.

Por fim, refor¢a-se que o manejo da hiper-
tensao pulmonar deve ser individualizado, con-
siderando as particularidades de cada paciente,
e sempre pautado na ética, responsabilidade e
compromisso com a exceléncia em saude.
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